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Системная склеродермия (ССД) – хроническое генера-
лизированное заболевание соединительной ткани, в основе
патогенеза которого лежат системные сосудистые наруше-
ния, иммуновоспалительные процессы и избыточное отло-
жение компонентов экстрацеллюлярного матрикса активи-
рованными фибробластами в строме внутренних органов.
ССД проявляется характерными изменениями кожи, опор-
но-двигательного аппарата, внутренних органов (легких,
сердца, пищеварительного тракта, почек) и распространен-
ными вазоспастическими нарушениями по типу синдрома
Рейно. Заболевание поражает главным образом женщин
зрелого возраста и ассоциируется с существенным наруше-
нием здоровья, включая боль, изменение внешности в худ-
шую сторону, снижение функций опорно-двигательного ап-
парата и внутренних органов. Болезнь часто приводит к не-
трудоспособности и депрессии и отличается снижением ка-
чества жизни, увеличением смертности (сравнительная вы-
живаемость через 20 лет на 35% меньше, чем в популяции) и
высокими экономическими затратами [1, 2].
ССД распространена по всему земному шару. Первич-
ная заболеваемость составляет 2,7 – 12 случаев на 1 млн на-
селения в год. Полагают, что ССД страдают свыше 16 тыс.
канадцев и 100 тыс. американцев. Так как этиология заболе-
вания неизвестна, а патогенез изучен недостаточно, лечение
плохо разработано. Случаи выздоровления неизвестны [3].
Заболевание отличается клинической гетерогенно-
стью. Чаще других встречаются две формы, различающиеся
по остроте, темпам прогрессирования, прогнозу и в зависи-
мости от степени распространенности изменений кожи по-
лучившие название лимитированной склеродермии, когда по-
ражаются кисти и лицо, и диффузной, если процесс затраги-
вает кожу конечностей (выше локтевых и коленных суставов)
и туловище. Разная степень выраженности основных сим-
птомов обусловлена сложными патогенетическими законо-
мерностями развития болезни, включающими аутоиммун-
ные, воспалительные и фибропластические реакции. Воспа-
лительный и фиброзирующий процессы сочетаются в разных
соотношениях, чаще преобладает фиброзирование [4]. 
Важным барьером в изучении ССД до настоящего вре-
мени остается трудность определения активности заболева-
ния. Под активностью обычно подразумевают такие аспекты
болезни, которые варьируют во времени и потенциально,
спонтанно или под действием терапии могут быть обрати-
мыми в отличие от повреждения и тяжести заболевания
[5–7]. Повреждением считают необратимую недостаточность
органов и тканей, возникшую в результате патологического
процесса. Общепринятой дефиниции тяжести болезни в на-
стоящее время нет. Одни исследователи рассматривают ее
как модификатор активности и включают в оценку активно-
сти (при наличии признаков болезни, требующих терапии,
фиксированных функциональных ограничений). Другие
приравнивают тяжесть к оценке прогноза. Наконец понятие
тяжести заболевания применяют для обозначения общего
воздействия болезни на функцию органов и систем в данный
период времени, включая обратимые (активность) и необра-
тимые (повреждение) параметры заболевания [8, 9].
Определение активности ССД чрезвычайно трудно,
особенно при сравнении с системной красной волчанкой
(СКВ) и ревматоидным артритом (РА), характеризующи-
миcя эпизодами отчетливого обострения в виде усиления
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Определение активности системной склеродермии (ССД) до настоящего времени затруднено из-за отсутствия валидированных ин-
струментов для оценки изменений патологического процесса. В течение многих лет предпринимаются попытки создания унифициро-
ванных методов оценки активности заболевания. Наиболее популярными на сегодняшний день являются индексы, предложенные евро-
пейской группой по изучению ССД. В статье представлены результаты использования этого индекса у когорты российских пациентов.
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воспалительных процессов в синовии, серозных облочках,
коже, почках и др. Эти обострения легко дифференцируют-
ся от фазы относительного покоя – ремиссии заболевания.
При склеродермии спонтанная ремиссия не наблюдается.
При длительной адекватной терапии возможны изменение
характера течения, замедление прогрессирования, в отдель-
ных случаях даже регресс симптоматики.
Трудности определения активности при ССД возника-
ют из-за целого ряда факторов. Во-первых, у многих паци-
ентов, особенно с лимитированной формой, наблюдается
медленно прогрессирующее течение, в клинике преоблада-
ют сосудистые расстройства без четких признаков воспале-
ния. Во-вторых, отсутствует конкретная лабораторная точ-
ка наблюдения. В литературе встречаются дискуссионные
исследования, основным положением которых является то,
что пациенты с ССД могут иметь ослабленный острофазо-
вый ответ. Только небольшое количество острофазовых бел-
ков повышается у пациентов преимущественно с ранней
ССД. В-третьих, клинические признаки ССД, связанные с
сосудистыми проявлениями и соединительнотканным фиб-
розом, наиболее трудны для понимания и количественной
оценки. Когда эти изменения становятся измеримыми, бо-
лезнь уже зачастую приводит к постоянному повреждению
органов и тканей [6–8]. 
В нашей стране градация ССД по степеням активности
впервые была предложена Н.Г. Гусевой. В ее основу были
положены характер течения заболевания, быстрота про-
грессирования и особенности клинической симптоматики
и лабораторных тестов [10]. Выделены 3 степени активно-
сти: I – минимальная, II – умеренная и III – высокая (мак-
симальная). III степень активности заболевания свойствен-
на острому и подострому течению процесса, а I – хрониче-
скому; последняя может быть также результатом адекватно-
го и эффективного лечения больных с подострым течением
ССД. II степень активности наблюдается как при подост-
ром течении заболевания, так и при обострении хрониче-
ского. Фиброзно-склеротические изменения встречаются
при любой степени активности и при любом течении, а экс-
судативные реакции свойственны лишь максимальной и в
меньшей степени – умеренной активности процесса.
Для III степени активности характерно наличие лихорад-
ки (обычно несвойственной склеродермии) и других общих
признаков болезни, преобладание экссудативных, острых и
подострых, интерстициальных и сосудистых проявлений в ви-
де плотного отека кожи, иногда эритемы и капилляритов, экс-
судативного полиартрита, плеврита, интерстициальной пнев-
монии, миокардоза, дуоденита, почечной патологии (острая
склеродермическая нефропатия) и др. В лабораторных иссле-
дованиях определяются повышение СОЭ, уровня CРБ, гипер-
гамма-глобулинемия, антинуклеарный фактор (АНФ).
При II степени активности выявляется тенденция к фиб-
розным изменениям различной локализации с преобладанием
пролиферативной патологии (индурация кожи, индуративно-
пролиферативный полиартрит, адгезивный плеврит, миокар-
доз и кардиосклероз, склеродермический эзофагит, дуоденит и
др.) на фоне менее выраженных лабораторных тестов.
I степень активности характеризуется преобладанием в
клинической картине болезни функциональных, дистрофи-
ческих и склеротических изменений различной локализа-
ции при отсутствии сколько-либо значительных изменений
в лабораторных тестах.
Такое деление ССД по степеням активности представ-
ляется в определенной степени условным и во многом зави-
сит не только от клинико-лабораторных параметров болез-
ни, но и от опыта врача. Так, Р. Clements [11] более 10 лет на-
зад указывал на то, что сложность определения активности
ССД обусловлена по большей части тем, что исследователи
полагаются на обнаружение органной дисфункции, выяв-
ляемой, например, определением уровня креатинина сыво-
ротки крови, форсированной жизненной емкости легких,
фракции выброса левого желудочка, снижения давления
пищеводного сфинктера и др., что скорее отражает повреж-
дение и тяжесть ССД, а не ее активность. Он также считал,
что истинную активность при склеродермии должны отра-
жать такие параметры, которые при обострении болезни от-
личаются от нормы, а при стихании обострения – нормали-
зуются. В качестве признаков, соответствующих этому пат-
терну, он предложил отдельные клинические и лаборатор-
ные параметры: изменение кожного счета, наличие воспа-
лительных фокусов в коже, число тугоподвижных суставов
(контрактур), наличие «матового стекла» при компьютер-
ной томографии органов грудной клетки высокого разреше-
ния, фактор Виллебранда VIII, различные цитокины и дру-
гие растворимые маркеры протеинов [11].
До настоящего времени нет общепринятого подхода к
определению активности ССД. В 2001 г. Европейской груп-
пой по изучению системного склероза (European Scleroderma
Study Group – EScSG) были предприняты попытки создать
индекс активности [12]. Исследователями из 19 европейских
центров 11 стран был проанализирован набор из 88 клиниче-
ских и лабораторных показателей у 290 последовательно по-
ступавших в клиники пациентов с диффузной или лимити-
рованной формой ССД. В качестве «золотого стандарта»
прибегали к экспертной оценке активности по 10-балльной
шкале, для чего экспертами независимо друг от друга были
оценены все параметры болезни у каждого больного. С целью
выявления клинических параметров, коррелирующих с ак-
тивностью (оцененной экспертами), был проведен унивари-
антный анализ. Для определения различных комбинаций
признаков как предикторов «золотого стандарта» активности
и оценки относительного удельного веса (значимости) каж-
дого параметра применяли метод мультивариантной линей-
ной регрессии. В табл. 1 приведены основные проявления
ССД, характеризующие изученную когорту. Эта таблица так-
же четко указывает на то, что многие данные, отражающие
серьезные проявления ССД, отсутствовали.
При помощи статистического анализа в зависимости от
частоты выявляемости и веса каждого признака были ото-
браны основные параметры, которые включили в общий
индекс активности. Наряду с общим индексом были разра-
ботаны также индексы активности для диффузной и лими-
тированной форм ССД.
Общий индекс активности включает 10 признаков с весом
каждого от 0,5 до 2 баллов. При определении общей активно-
сти баллы суммируют, максимально возможный балл – 10.
При показателе активности ≥3 балла заболевание расценива-
ют как активное, <3 – как неактивное (табл. 2). 
Общий индекс G. Vallentini для пациентов с ССД был
адаптирован группой ESсSG и консорциумом клинических
испытаний при ССД на симпозиуме, проводившемся в 2002 г.
Относительно разработанного индекса активности,
предложенного EScSG, сразу возник ряд замечаний. Так, у
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пациентов используемой для создания индекса когорты на-
блюдалось длительное течение болезни. Однако острые
диффузные формы ССД во многих случаях быстро прогрес-
сируют в течение первых 2–4 лет с развитием необратимых
повреждений, но в дальнейшем, особенно при активной те-
рапии, темп прогрессирования суще-
ственно замедляется. Иными словами,
на разных этапах болезни существует
разное соотношение текущих, «актив-
ных» процессов с признаками повреж-
дения (стабильных или «неактивных»
изменений). Таким образом, индекс
активности будет наиболее информа-
тивным у пациентов с ранней склеро-
дермией до развития различного рода
повреждений. 
Разработка индекса была также
затруднена из-за большого количества
отсутствующих показателей и высокой
степени различий в частоте проявле-
ний болезни среди центров. Это могло
быть связано как с географическими
особенностями, определяющими кли-
ническую картину болезни в целом,
так и с недостатком достоверности
клинической оценки пациентов с
ССД. В итоге исследователи, разраба-
тывающие индекс активности, исклю-
чали из анамнеза те показатели, кото-
рые отсутствовали или по-разному
трактовались в различных центрах. 
Все исследованные лабораторные
параметры (кроме СОЭ), с одной сто-
роны, в повышенных значениях встре-
чались редко (8–14%), с другой – име-
ли примерно одинаковый вес, и ни
один не имел преимуществ при вклю-
чении в индекс активности. В итоге
для оценки общего индекса активно-
сти авторы остановились на таком ла-
бораторном параметре, как гипокомп-
лементемия. Следует отметить, что
комплемент хорошо коррелировал с
активностью (по оценке экспертов),
однако какие-либо корреляции между
уровнем комплемента и определенны-
ми клиническими появлениями ССД
не были выявлены. Для определения
активности при лимитированной фор-
ме ССД авторы предложили более гиб-
кий вариант, включающий наряду с
обязательными параметрами и другие
равнозначные параметры (табл. 3).
Несмотря на определенные недос-
татки, предложенные индексы актив-
ности (в основном общий индекс) ста-
ли использоваться в научных исследо-
ваниях и оказались достаточно гибки-
ми при оценке эффективности неко-
торых видов терапии. 
В связи с расширением на меж-
дународном уровне усилий в области изучения ССД и
для того, чтобы иметь возможность сравнивать результа-
ты собственных и зарубежных исследований, нами было
проведено испытание общего индекса активности, пред-
ложенного EScSG, у больных ССД, наблюдавшихся в
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Признаки                                                           Число пациентов, %                  Нет данных


































































































































ФГБУ «НИИР» РАМН. Больные не подвергались специ-
альному отбору. 
Целью исследования было изучение динамических изме-
нений индекса у больных с разными клиническими формами
ССД, наблюдающихся в условиях, приближенных к реальной
клинической практике.
Материал и методы. В проспективное исследование было
включено 90 пациентов (8 мужчин и 82 женщины), последова-
тельно поступавших в клинику НИИР РАМН в 2008 и 2009 гг.
Диагноз ССД соответствовал критериям Американской кол-
легии ревматологов (ACR). Средний возраст составил
45,96±13,4 года. Лимитированную форму ССД имели 57
(63,3%) пациентов, диффузную – 23 (25,6%) и перекрестную
(overlap-синдром) – 10 (11,1%), т. е. в обследованной группе
были представлены все основные формы болезни. Длитель-
ность болезни от появления первого не-Рейно симптома со-
ставила 8,1±7,6 года. Все пациенты получали соответствующее
лечение сосудистыми, противовоспалительными, антифиб-
розными и/или иммуносупрессивными препаратами. Для
оценки изменений в процессе динамического наблюдения ин-
декс оценивался дважды – при включении в исследование и
через 1 год. Составляющие индекс клинические и лаборатор-
ные параметры фиксировали и оценивали в баллах, после чего
вычисляли общий индекс активности ССД. 
Для оценки выраженности кожных изменений (инду-
рации) использовали модифицированный счет G. Rodnan
[13]. При пальпации определяли тол-
щину кожной складки в 17 анатоми-
ческих областях тела. Выявляемая
степень индурации градуирована по
0–3-балльной шкале, где 0 – отсутст-
вие изменений, 1 – незначительное
уплотнение кожи (кожа легко соби-
рается в складку), 2 – умеренное уп-
лотнение кожи (кожа с трудом соби-
рается в складку), 3 – выраженное
уплотнение кожи (доскообразная).
Сумма выявленных показателей составляет общий кож-
ный счет. Диапазон счета может варьировать от 0 (когда
нет уплотнения кожи) до 51 балла (максимальный балл во
всех 17 областях).
Ухудшения со стороны кожных покровов (Δ кожи),
синдрома Рейно (Δ сосудов) и сердечно-сосудистых про-
явлений (Δ сердца/легких) за месяц, предшествующий
госпитализации, выявлялись при опросе больного. Нали-
чие склередемы, т. е. отечности кожи кистей, дигитальных
некрозов и артритов определяли при осмотре. Исследова-
ние функции внешнего дыхания осуществляли с помо-
щью аппарата Master Screen РFT фирмы Viasys. Спиромет-
рия и бодиплетизмография были выполнены с определе-
нием стандартных статических и динамических показате-
лей вентиляции. Диффузионная способность легких оце-
нивалась методом одиночного вдоха и выражалась в про-
центах от должной, нормальными значениями считали
80–120%. Уровень компонентов комплемента (С3 и/или
С4) определяли в сыворотке крови пациента методом им-
мунонефелометрии на приборе Simens; за гипокомпле-
ментемию принимали снижение уровня ниже нормы для
каждого показателя, нормальными значениями считали
для С3 0,9–1,8 г/л, для С4 0,1–0,4 г/л.
Статистическая обработка данных проводилась при по-
мощи программы Statistica 6.0, применялись методы описа-
тельной статистики, непараметрические методы. Взаимосвязь
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Примечание. Указано число пациентов с данным признаком от числа обследованных; *– ксе-
ростомия и ксерофтальмия; **– ксеростомия или ксерофтальмия; ***– перикардит, наруше-
ние ритма, нарушение проводимости, #– протеинурия или гематурия или креатинемия.
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Используется модифицированный кожный счет (по G. Rodnan), оцениваемый в баллах 
от 0 до 3 в каждой из 17 областей тела. Максимальная сумма баллов – 51
Утолщение мягких тканей на пальцах за счет индурации и/или плотного отека
Ухудшение кожных проявлений за последний месяц со слов пациента
Активные дигитальные язвы или некрозы
Ухудшение сосудистых проявлений за последний месяц со слов пациента
Болезненная припухлость суставов
DLСO <80% от нормального уровня
Ухудшение сердечно-легочных проявлений за последний месяц со слов пациента
По методу Вестергрена
Снижение уровня С3- и/или С4-компонента комплемента
Максимально 10 баллов
между признаками оценивали методом ранговой корреля-
ции Спирмена. Различия и связь признаков считали стати-
стически значимыми при р<0,05.
Результаты исследования. Активность по методу 
G. Valentini выявлялась у всех пациентов при включении в ис-
следование и в динамике через 1 год. В целом в наблюдаемой
когорте отмечалась умеренная или низкая активность патоло-
гического процесса. Так, при включении в исследование низ-
кая активность заболевания зарегистрирована более чем у по-
ловины пациентов – у 63,3%. Высокая активность (≥3 баллов)
выявлена приблизительно у 1/3 больных (36,6%). Средний
индекс активности в группе составил 2,3±1,7 балла. Через 
1 год количество больных с низкими значениями индекса уве-
личилось на 22 человека и составило 80%, и индекс активно-
сти ССД в целом по группе снизился до 1,8±1,4 (р=0,01). Из-
менения активности в течение года показаны на рисунке. 
Как видно из рисунка, через 1 год большинство пациен-
тов (80%) имели низкую активность. У 1/3 больных высокая
активность заболевания через 1 год сохранилась. У части па-
циентов (7,7%) выявлено увеличение активности. В целом
высокий уровень активности через 1 год имели 20%. Стабиль-
но низкие показатели активности сохранялись у 50 (55,5%)
пациентов на протяжении всего периода наблюдения.
При анализе значений индексов в динамике было уста-
новлено, что изменение индекса через 1 год наблюдения до-
стоверно отражало клинический статус пациента как по
оценке врача, так и по объективным данным, в частности по
динамике кожных проявлений, оцениваемых на основании
модифицированного кожного счета G. Rodnan и наличия
склередемы. Так, у пациентов со сниженным индексом ак-
тивности достоверно чаще наблюдалось уменьшение кож-
ного счета (р<0,05), склередемы (р<0,05), улучшалось со-
стояние кожи (Δ кожи), р=0,004. У большинства больных со
стабильно низкой активностью плотность кожи не изменя-
лась, в то время как в группе больных с нарастанием актив-
ности кожные изменения по выраженности и распростра-
ненности прогрессировали. Изменения значений отдель-
ных параметров индекса активности приведены в табл. 4.
Таким образом, индекс оказался чувствительным в от-
ражении клинической характеристики больных в динамике:
сохранение высоких значений индекса активности во вре-
мени сопровождалось прогрессированием патологического
процесса, нарастанием клинической симптоматики, в част-
ности кожной патологии при ССД. 
Клинические сопоставления подтверждались корреля-
ционными связями индекса активности с отдельно взятыми
его параметрами. Так, выявлена прямая корреляция с диги-
тальными некрозами (R=0,34, p<0,001) и Δ кожи (R=0,36,
p<0,0004) в начале исследования и в динамике через 1 год. 
Как отмечено выше, при выборе лабораторного маркера
активности создатели индекса обнаружили, что частота изу-
чаемых лабораторных отклонений в целом по группе была
низкой. На нашей когорте это означало, что такой лабора-
торный показатель активности, как комплемент, вносил
вклад в суммарный индекс только у 1 из 10 больных, так как ча-
стота гипокомплементемии составляла всего 10% (см. табл. 4).
Если учесть, что определение компонентов комплемента не
является рутинной процедурой, требует строгой стандартиза-
ции и относится к достаточно дорогостоящим методам, целе-
сообразность его использования вызывает сомнение. Поэто-
му мы сопоставили средние значения индекса активности,
подсчитанного с учетом комплемента (т. е. из суммы 10 пока-
зателей) и без включения комплемента в итоговую сумму ин-
декса (т. е. из суммы 9 показателей). Оказалось, что различия
в индексах с учетом и без учета комплемента отсутствовали
как при включении пациентов в исследование, так и в дина-
мике через 1 год, при этом средний индекс активности без
комплемента составил 2,3±1,7 балла, в динамике – 1,7±1,3
балла. Важно, что средний индекс активности у больных с ги-
покомплементемией не отличался от такового у больных с
нормальным уровнем комплемента. Таким образом, гипо-
комплементемия оказывается малозначимым параметром
при вычислении среднего значения индекса активности в
группе больных ССД. Этот факт дает основания считать, что
определение комплемента как лабораторного параметра ак-
тивности не имеет клинического смысла, например при
сравнении эффективности лечения между группами. При
этом нельзя отвергать значение гипокомплементемии при
индивидуальной оценке активности, так как этот признак
С О В P E М Е Н Н А Я  Р Е В М А Т О Л О Г И Я  № 1 ’ 1 3
О Р И Г И Н А Л Ь Н Ы Е  И С С Л Е Д О В А Н И Я
38
Клинические                                                               Балл
и лабораторные показатели
Таблица 3. С о с т а в л я ю щ и е  и н д е к с а  
а к т и в н о с т и  л и м и т и р о в а н н о й




















Динамика индекса активности 





Общий счет активности ≥3 
Счет активности ≤3










чайно важна для определения страте-
гии и тактики ведения больного. От
степени активности зависят выбор
препарата и его дозы, продолжитель-
ность лечения, оценка эффективности
терапии и т. д. Определение степени
активности, которое в традиционном
для ревматолога понимании отражает
в первую очередь воспалительные ре-
акции, представляет большие трудно-
сти при ССД. Клинические проявле-
ния в начальных стадиях не всегда оче-
видно связаны с патологическим про-
цессом, нередко протекающим суб-
клинически или скрыто. Прогрессиро-
вание у большинства больных проис-
ходит медленно, и проявления болез-
ни оказываются заметными только в
стадии выраженного фиброзирования. ССД – гетерогенное
заболевание, поэтому использование стандартных или уни-
фицированных наборов признаков активности в разных суб-
популяциях больных затруднительно. Уже долгое время ве-
дутся поиск и изучение таких параметров оценки активно-
сти ССД, которые бы отчетливо отражали изменения пато-
логического процесса. 
В литературе последнего десятилетия сообщается о по-
пытках создания унифицированного инструмента для оцен-
ки активности ССД. Рассматриваемый в данной работе ин-
декс EScSG до последнего времени не был в достаточной
степени валидирован и применялся с этой целью лишь на
небольшой группе, включившей 30 больных ССД [6]. Одна-
ко недавно он был опробован на большей группе больных
(n=132), наблюдавшихся в динамике в течение 1 года [14]. В
результате его структурная валидность была убедительно
подтверждена. В то же время авторы отмечают, что несмот-
ря на относительную простоту вычисления и удобство при-
менения, параметры индекса EScSG не отражают некото-
рые важные проявления активности. В этой работе была
также показана корреляция счета язв и количества контрак-
тур с индексом EScSG, в связи с чем рекомендуется обра-
тить внимание на эти показатели при определении активно-
сти ССД.
При испытании индекса активности ССД на когорте из
90 наших пациентов было показано, что индекс достаточно
динамичен, отчетливо меняется при улучшении на фоне ле-
чения, хотя и не лишен ряда недостатков. Одна из слабых
сторон индекса – отсутствие в его составе чувствительного и
информативного лабораторного маркера. 
Ключевые звенья патогенеза ССД – повреждение эндо-
телия сосудов, воспаление, иммунная активизация и акти-
визация фибробластов. В идеале оценка активности должна
включать все эти важные стороны патологического процес-
са. Поскольку клинические проявления активности ССД
малоподвижны, предполагается, что биологические марке-
ры могут быть более информативными. Однако в клиниче-
ской практике доступна оценка важных, но имеющих огра-
ниченное значение при ССД маркеров воспаления – СОЭ и
СРБ, которые, как было показано ранее, отражают не толь-
ко активность, но и неблагоприятный прогноз болезни. В
настоящее время активно изучаются многие маркеры акти-
визации эндотелия, клеток иммунной системы и фибробла-
стов [14, 15], но пока многочисленные кандидаты на роль
лабораторных маркеров активности CCД находятся в про-
цессе изучения и не внедрены в практику. 
Вопрос о снижении уровня комплемента и его роли при
ССД остается дискуссионным. До настоящего времени не
продемонстрированы четкие корреляции между уровнем
компонентов комплемента и клиническими проявлениями
ССД. Кроме того, гипокомплементемия редко встречается
при ССД. Так, снижение уровня комплемента было отмече-
но всего у 133 из 2540 больных с разными формами ССД
(информация из Европейской базы данных EUSTAR), т. е. в
5,2% случаев [16]. При этом не было никаких клинических
отличий между больными с нормальным и сниженным
уровнем комплемента. Средний индекс активности ESсSG
у больных с гипокомплементемией не отличался от таково-
го у больных с нормальным уровнем комплемента, как и не
было различий в значении индекса, подсчитанного с учетом
комплемента и без него. В нашем исследовании эти факты
получили подтверждение. 
Еще один вариант оценки активности был предложен
для ранней стадии ССД в 2009 г. [17]. Авторы разработали
простой индекс, включавший 8 параметров, часть из кото-
рых входит в индекс EScSG (кожный счет G. Rodnan, скле-
редема, дигитальные язвы, DLCO и СОЭ) и часть представ-
ляет новые параметры – мышечно-скелетные симптомы,
слабость, экспираторную одышку. При сравнении с индек-
сом EScSG оказалось, что упрощенная модификация отра-
жает активность и лимитированной, и диффузной формы
болезни, как и исходный индекс EScSG. 
Поскольку параметры, включенные в упомянутые выше
индексы, не отражают в полной мере системность процесса,
продолжаются исследования по их улучшению. Так, недавно
был предложен 12-балльный индекс, с помощью которого,
по мнению авторов, можно более точно оценивать актив-
ность ССД при наблюдении в динамике, так как он включа-
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ет оценку изменений клинических проявлений. Предлагает-
ся дополнительно определять динамические изменения
диффузионной способности легких, кожного счета и счета
дигитальных язв и др. [14]. Кроме того, при первом визите
авторы предлагают применять 8,5-балльный индекс, вклю-
чающий 10 клинических параметров, а также СОЭ и гипо-
комплементемию. В настоящее время проводится валидация
этих индексов. Во все варианты предложенных индексов ак-
тивности включено измерение кожного счета, что довольно
затруднительно, если нет специальной подготовки. К тому
же в клинической практике преобладают больные ССД без
выраженного кожного синдрома (с низким кожным счетом),
особенно при длительном хроническом течении, но с выра-
женными изменениями во внутренних органах. Поэтому не-
обходимы новые параметры, отражающие течение облите-
рирующей васкулопатии или текущие процессы во внутрен-
них органах (сердце, легких и др.).
Учитывая важность определения активности ССД и ог-
раничение доступных для этого инструментов, исследования
в этом направлении продолжаются. Так, канадской группой
по изучению ССД, имеющей регистр большого числа боль-
ных, предложено включить в индекс активности психомет-
рические свойства используемой когорты пациентов (надеж-
ность, комплаентность и реактивность) [6].
Консорциумом по клиническим испытаниям при ССД
также проведено предварительное исследование для опре-
деления активности болезни. При использовании метода
Делфи и даных о 96 пациентах из 10 мировых центров был
идентифицирован ряд клинических и лабораторных пока-
зателей, связанных с активностью болезни. Однако опубли-
кованные данные этого исследования весьма скудны.
Большое внимание эксперты уделяют самоуправляе-
мым методам определения активности (таким, как оценка
болезни и изменений в состоянии здоровья по мнению вра-
ча и/или пациента), что поможет приблизить оценку актив-
ности к клинической практике и улучшит мониторинг забо-
левания. Такие самоуправляемые инструменты по происхо-
ждению связаны с другими ревматическими заболевания-
ми, а именно с ревматоидным артритом (РА) и анкилозиру-
ющим спондилоартритом (АС), и используются  в дополне-
ние к традиционным биомедицинским оценкам активности
болезни, основанным на клинических и лабораторных ис-
следованиях. Более того, при отсутствии «золотого стандар-
та» определения активности можно прибегнуть одновре-
менно к обеим оценкам активности заболевания (и врачом,
и пациентом).
Подобная практика широко распространена, в частно-
сти, при изучении синдрома Рейно у больных ССД. Оценка
синдрома Рейно врачом и оценка пациентом оказались до-
стоверными и были рекомендованы для использования в
клинических испытаниях. Однако хотя больные ССД в со-
стоянии самостоятельно определять симптомы и функцио-
нальные изменения достаточно точно, остается неясным,
могут ли они проводить различия между активностью, тя-
жестью и повреждением при ССД.
Определение активности необходимо не только для
мониторинга лечения и оценки его эффективности. В
наблюдательных исследованиях оценка активности бо-
лезни может быть использована для описания и сравне-
ния популяций и определения потенциального влияния
разных аспектов болезни. В связи с развитием новой, в
том числе биологической, зачастую дорогостоящей те-
рапии ССД активность может иметь значение для оцен-
ки не только исходов в предстоящих клинических испы-
таниях, но и целесообразности и эффективности фарма-
коэкономических затрат. Наконец оценка активности
может занять достойное место в клинической практике
при различных состояниях. 
В заключение нужно отметить, что создание индекса
активности ССД затруднено по объективным причинам,
связанным с отсутствием валидированных инструментов
для оценки изменений патологического процесса. Продол-
жаются дальнейшее развитие и поиск новых параметров.
Индекс активности CCД, предложенный EScSG, может
быть использован для научных исследований, в том числе
без учета комплемента.
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